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Introduction
• Granulomatose multi-systémique 
• Étiologie inconnue, tropisme lymphatique
• Atteintes principalement : 

– pulmonaire 
– Lésions cutanées, oculaires

• Le plus souvent de bon pronostic
• graves : fibrose pulmonaire, cardiaques, 

neurologiques.



Etude 203 patients
• Population 203 patients (diagnostic prouvé 

histologiquement) suivis au CHU de Toulouse+côte
basque, données de la littérature : intérêt didactique.
– polymorphisme de la maladie

• Aspect radiologique, gravité, évolution

– Démarche diagnostique radiologique pathologie infiltrative 
pulmonaire : modèle anatomique dans la compréhension 
de l’atteinte de l’interstitium pulmonaire.

– IRM cardiaque, sous utilisée, gravité potentielle atteinte. 



Epidémiologie
• Age : Adulte < 50 ans (pic 20-39 ans)

• Prévalence 40/100 000 population générale 

• Sexe : Incidence EU femme 6,3 >homme 5,9/100 000 

• Ethnie / géographie : 
– Plus fréquent : Suedois / Danois, noirs américains
– Plus sévère population noire
– Présentation : 

• uvéite chronique, noirs américains
• Lupus pernio, portoricains
• Érythème noueux, européens
• Complications cardiaques, japonais

• Mortalité : 1-5%
American Thoracic Society, statements on sarcoidosis. Am J respir crit Care Med, 1999. 160: p. 736-755.



Etiologie (1)
• rôle agents environnementaux et 

transmissibles.
– environnementaux (pollens, poussières 

minérales) : pas d’élément concluant

– transmissibles : 

• Mycobactéries /Propionibacterium acnes -
granulosum études discordantes, non 
concluantes isolement ARN / ADN bactérien 
dans tissu sarcoïdosique par PCR + anticorps 
antimycobactérien

American Thoracic Society, statements on sarcoidosis. Am J respir crit Care Med, 1999. 160: p. 736-755.
Fang C, Huang H, Xu Z (2016) Immunological Evidence for the Role of Mycobacteria in Sarcoidosis: A Meta-Analysis. PLoS ONE 11(8): e0154716. 
doi:10.1371/journal.pone.0154716 



Etiologie (2)
• Rôle facteurs génétiques :

– Prévalence / incidence variable fn ethnie
– Augmentation risque si membre famille 1er ou 2ème degré 

atteint
– Analyse groupe HLA : transmission polygénique

• augmentation risque : HLA-DR 3, 11, 12, 14, 15, 17  
HLA-A1

• rôle protecteur : HLA-DR1, DR4

Hôtes génétiquement prédisposés 
développent réponse immunitaire 

exagérée  à un antigène : formation de 
granulomes



Histopathologie
• Granulome épithélioïde giganto-cellulaire sans nécrose caséeuse : réponse immunitaire 

cellulaire, macrophages activés (Cell. épithélioïdes) et lymphocytes T-CD4+.

• Diagnostic histologique requis SAUF dans les cas typiques de syndrome de Lôfgren.



Histoire naturelle 

• Expression clinique, pronostic 
extrêmement variables

• Tendance aux fluctuations 
(spontanées ou en réponse au ttt)

• Résolution spontanée : 
– 2/3 dans les 10 ans qui suivent le diag), 

sans séquelles 
– 1/2 dans les 3 ans 

• Évolution chronique : 1/3 



Histoire naturelle

• Pronostic corrélé mode installation
• Début brutal, bruyant : résolution spontanée

• Formes silencieuses : évolution vers fibrose progressive

• Décès 1-5%, cause variable fn localisation 
géographique

• Japon, atteinte cardiaque

• EU/Eur : atteinte pulmonaire +++ , neurologique 



Formes thoraciques extracardiaques

90% 

Atteinte principale

• 50% atteinte extra-thoracique 
associée (atteinte extra-thoracique isolée rare)



Classification radiologique (Scadding)

Stade 0 : radiographie du thorax normale

Stade I : adénopathies médiastinales seules

Stade II : adénopathies médiastinales et atteinte 
infiltrative parenchymateuse pulmonaire non fibreuse

Stade III : atteinte parenchymateuse seule non fibreuse

Stade IV : fibrose pulmonaire

Méthode simple et reproductible

Évolution séquentielle (non obligatoire)

Relation entre le stade et le pronostic à long terme



Stade I : adénopathies médiastinales seules Stade II : adénopathies médiastinales et 

atteinte infiltrative parenchymateuse 

pulmonaire

Stade III : atteinte parenchymateuse seule Stade IV : fibrose pulmonaire



Stade radiographique à la phase de 
découverte

Stade 0 10%

Stade I 45%

Stade II 25-30%

Stade III 15%

Stade IV 1-5%



Pronostic en fonction des signes 
radiologiques initiaux

Stade Nombre de 

patients

Guérison Pas de 

modification
Fibrose

I 76 (56%) 72% 20% 8%

II 33 (24%) 76% 3% 21%

III 16 (12%) 63% 0% 37%

IV 10 (8%) 0 0 100%

d’après Ellis K. et Renthal G.  [17]



85%
Hilaire bilatérale 97%  

paratrachéale droite 71%
Fenêtre aorto pulmonaire 76%
Sous carénaire 21%
Médiastinale antérieure 16%

Le plus souvent non compressives
Calcifiées dans évolution chronique 5 à 10%

Amorphes, ponctuées, en coquille d’oeuf

Adénopathies médiastinales









Atteinte parenchymateuse pulmonaire

85%

Atteintes fréquentes

• Micronodules péri-lymphatiques
• Épaississements PBV / septaux
• Verre dépoli



Maladie à tropisme LYMPHATIQUE

•Gaines conjonctives PBV

•Septa interlobulaires

•Sous pleuraux

•Intralobulaire

•Régions Sup/Post



Nodules distribution péri-lymphatique

Épaississement PBV Épaississement septaux

Verre dépoli



fibrose

• Granulomes actifs remplacés
par fibrose

• Prédomine dans les zones 
supérieures et péri-hilaires



Distorsions bronchovasculaires Masses fibrose

Opacités linéaires
DDB par traction



•Réticulations intralobulaires

•bronchiolectasies



Manifestations moins fréquentes



Nodules aspect 
confluent, en
”mottes” ou “sarcoid 
galaxy” sign (27%).

Nakatsu M1 AJR Am J 
Roentgenol. 2002 Jun;178(6):1389-93.

https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/?term=Nakatsu M[Author]&cauthor=true&cauthor_uid=12034602
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/12034602


Sarcoid Galaxy sign

Nakatsu M1 AJR Am J 
Roentgenol. 2002 
Jun;178(6):1389-93.

globular cluster M92 (NGC 6341), class IV, in Hercules cluster of galaxies 

https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/?term=Nakatsu M[Author]&cauthor=true&cauthor_uid=12034602
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/12034602


 Masse aspect 
pseudo-tumoral



pseudo-
pneumonique

plage de 
condensation avec 
bronchogramme



Excavation
•0,6 à 3% des séries

•Nécrose ischémique au sein 
de granulomes confluents

•Uniques / multiples

•Paroi fine / épaisse

•Régression spontanée ou 
sous corticothérapie

•Greffe aspergillaire possible



Sarcoïdose et voies 
aériennes• Atteinte fréquente (biopsies 

bronchiques positives 40% stades 
I et 70% II, III, IV)

• Sténoses et atélectasies 1%

– ADP volumineuses

– Infiltration granulomateuse 
sous muqueuse et péri-
bronchique

– Peut régresser sous 
corticotttie

– Stades évolués: fibrose peut 
entraîner sténose définitive

• EFR : syndrome restrictif lié à 
l’atteinte infiltrative +/- syndrome 
obstructif (50%), corrélé à la 
distorsion bronchique et 
l’atteinte des petites voies 
aériennes.



Sténose lobe moyen par ADP calcifiées 



Q

Remodelage bronchique proximal et trappage 
exporatoire
80 à 95% trappage expiratoire
Bartz RR, Stern EJ. Airways obstruction in patients with sarcoidosis: expiratory CT scan ndings. J Thorac
Imaging 2000;15(4):285–289 



Sarcoidose « guérie » sans signe de récidive depuis 5 ans
Persistance malgré tout d’une dyspnée d’effort avec altération des débits distaux en EFR
Trappage expiratoire témoignant d’une atteinte des petites voies aériennes distales



Sarsoiose « guérie » sans signe de récidive depuis 5 ans
Persistance malgré tout d’une dyspnée d’effort avec altération des débits distaux en EFR
Trappage expiratoire témoignant d’une atteinte des petites voies aériennes distales









En inspiration on devinait déjà une atteinte en mosaïque(ici minIP) qui doit toujours être vérifié 
En expiration à la recherche d’un TRAPPAGE



HTAP
• 2aire hypoxémie, par 

fibrose, destruction 
lit capillaire.

• Effet compressif
– Vasculopathie : 

lésions 
granulomateuses 
paroi des art. et 
veines petit / moyen 
calibre

– Occlusion artérielle 
proximale par 
adénopathies 
volumineuses ou 
fibrose médiastinale.



Atteinte pleurale

Rare : 1 à 4 % des cas
 Épanchement pleural

• Exsudatif
• Transudatif
• Hémorragique
• Chylothorax

 Épaississement pleural

. Soskel NT, Sharma OP. Pleural involvement in sarcoidosis: case presentation and detailed review of the 
literature. Semin Respir Med 1992;13(6): 492–514. 

RadioGraphics 2010; 30:1567–1586 



Sarcoïdose cardiaque

#ARTinPathology beautiful heart-shaped non-necrotizing granuloma I found in a case of pulmonary #sarcoidosis.jpg



Sarcoïdose cardiaque

• 5% symptomatique, 25% des séries 
autopsiques

• Fréquente  au japon (85% des décès contre 
20% aux EU / Europe)

• Intérêt de l’IRM cardiaque



Clinique
• Mort subite révélatrice 17%

• Troubles conduction 47-91%
– Bloc intraventriculaire (BdB droit +++)

– BAV (type III ++ atteinte du Noeud atrio-ventriculaire)

• Troubles du rythme 50%
– ESV-TV-FV (mort subite par arythmie 67% des décès de SC)

– Supra-ventriculaire rare : dilatation OD par HTAP



Clinique

• Insuffisance cardiaque congestive 1/3
– Installation progressive

– Atteinte myocardique (granulomateuse ou cicatricielle) : CMR/D

– 25% des décès

• Douleurs thoraciques aspécifiques

• Péricardite rare



Biopsies myocardiques

• Voie veineuse fémorale 

• Technique invasive

• Sensibilité faible 20-30%

– Disposition en mosaïque

– Localisation basale, sous épicardique VG



IRM : technique

• Antenne cardiaque dédiée

• Synchronisation ECG

• Coopération du patient +++ 

• Durée 45 min



IRM : séquences 
– Analyse morphologique T1 rapides, T2 STIR 

(Petit Axe, 4 cavités) « Black blood » : analyse anatomique et 
caractérisation tissulaire.

– Séquences « ciné » fonctionnelles, 
multiphasiques multicoupes, Echo de gradient équilibré : analyse 
paramètres fonctionnels globaux et segmentaires
• Petit axe +/- 4 cavités 

– Etude de perfusion myocardique :

• 40 ml à 5 cc/sec 
• Perfusion de premier passage Echo de gradient, Petit axe / 

LAVG / 4CAV
• Perfusion tardive 10 min (Echo de gradient_IR) : 3 plans ++++



IRM : résultats
• Défaut de clairance du Gd phase 

tardive
– hypersignal nodulaire, en mosaïque
– Sous épicardique, transmural
– Pas de systématisation vasculaire coronaire
– Pas de defect lors de perfusion de premier passage

• Lésion myocardique
– Basale, SIV et paroi libre VG
– Épaississement si inflammation aiguë

• Augmentation de signal T2 : 
inflammation 

• Troubles segmentaires contraction 
paroi myocardique, cardiopathie 
restrictive, hypertrophique 
asymétrique, dilatée



Exemple 1 : femme 52 ans, Sarcoïdose stade 3 – BAV type 3 Pace maker IRM compatible



Homme 55 ans

Sarcoïdose  stade II 
BAV1, salves de TV, défibrillateur implantable retiré pour réalisation IRM
Séquences de rehaussement tardif PA, 4 CAV



femme de 35 ans, sans antécédents, sarcoïdose cardiaque découverte devant une 
tachycardie ventriculaire. 



Atteintes extra-thoraciques



Neurosarcoïdose : 
25% séries autopsiques
10% symptomatiques : déficit SM, céphalées, PFP, comitialité… 

Scott TF, Yandora K, Valeri A, Chieffe C, Schramke C. 
Aggressive therapy for neurosarcoidosis: long-term follow-up of 48 treated patients. Arch Neurol 2007;64: 691-6. 



Atteinte hépatique : ↗️TA (10%) 

-micronodulaire et macronodulaires (5%) 

-Peut conduire à  cirrhose avec HTTP (1%)

Scott GC, Berman JM, Higgins JL Jr. CT 
patterns of nodular hepatic and splenic
sarcoidosis: a review of the literature. J 
Comput Assist Tomogr 1997;21:369- 72. 



Atteinte splénique (15%) : 
spénomégalie hétérogène nodulaire



Atteinte rénale nodulaire
⚠ H️ypercalcémie (11%)/–calciurie( 40%)



Atteinte parotidienne : 6% des cas, bilatérale, fréquemment associée 
atteinte multi-systémique. 

syndrome d’Heerfordt associe fièvre, hypertrophie parotidienne, 
paralysie faciale et atteinte oculaire, d’évolution souvent 

spontanément favorable. 



Atteinte osseuse



formes cutanées  : 30% des sarcoïdoses

Erythème noueux

Sarcoïde de la face

Lupus pernio



Conclusion
• Polymorphisme de la sarcoïdose

– Localisations
– Aspects
– Évolutions 

• Forme pulmonaire : 

– parfait exemple pour comprendre la pathologie infiltrative – anatomie des 
secteurs, du lobule pulmonaire secondaire .

– patients souvent JEUNES  - TDM souvent répétées: intêret de TDM réalisées en 
BASSE DOSE +++

• Atteinte myocardique : 

– atteinte même limitée peut avoir conséquences graves  (FV, BAV III).

• Etiologie toujours inconnue  🤔 😒
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